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RESUMO

INTRODUCAO: A sindrome de Landau-Kleffner é caracterizada por uma afasia adquirida, associada a atividade pa-
roxistica continua no sono, documentada no eletroencefalograma. Descreve-se este caso com o objetivo de alertar
para aimportancia da suspeicao clinica deste diagndstico.

CASO CLINICO: Crianca do sexo feminino, com desenvolvimento psicomotor prévio adequado, inicia aos 5 anos qua-
dro de alteracdo do comportamento, acompanhada de regressédo da linguagem, compreensiva e expressiva. Apos
suspeicao clinica, o diagnostico de sindrome de Landau-Kleffner foi confirmado pelo eletroencefalograma, com ati-
vidade paroxistica centro-temporal bilateral de predominio esquerdo e padrdo de ponta-onda continua durante o
sono. Iniciou terapéutica farmacolégica com corticoide, antiepilético e terapia da fala. Verificou-se melhoria do com-
portamento e linguagem, com normalizacdo do eletroencefalograma.

DISCUSSAO: A sindrome de Landau-Kleffner pode apresentar variantes no tipo de manifestacoes clinicas iniciais, po-
dendo mimetizar algumas doencas do foro psiquiatrico. A precocidade no diagnostico e intervencdo tem implicacoes
no prognostico a longo termo.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: The Landau-Kleffner syndrome is characterized by acquired aphasia with paroxistic activity with sleep pat-
tern, in the electroencephalogram. The aim of this case report is to show the importance of a strong clinical suspect to achieve
this diagnosis.

CASE REPORT: A girl, with previous normal development, at 5-years-old underwent a behavioral disorder and language re-
gression, comprehensive and expressive. The diagnosis of Landau-Kleffner syndrome was confirmed by electroencephalogram,
with bilateral centro-temporal paroxistic activity, with potentiation of spikes during the sleep. She started pharmacological
treatment, with antiepileptic and corticosteroids, and speech therapy. The patient showed an improvement of behavior and
language, with a normal electroencephalogram.

DISCUSSION: The Landau-Kleffner syndrome may have different initial presentations that may lead to misdiagnosis and con-
fusion with psychiatric disorders. Early diagnosis and intervention have implications for long-term prognosis.
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INTRODUCAO

Asindrome de Landau-Kleffner (SLK), ou afasia epilética
adquirida, € uma sindrome neuroldgica rara, de etiolo-
gia desconhecida, embora fatores genéticos possam es-
tar envolvidos, nomeadamente uma mutuacdo no gene
GRIN2A* Caracteriza-se por regressdo da linguagem
numa crianca previamente saudéavel, associada ao apa-
recimento de atividade paroxistica continua no sono no
eletroencefalograma (EEG).>>

O quadro inicia-se, mais comummente, entre 3 e 8 anos,
sendo o pico de incidéncia entre os 5-7 anos.?*>¢ O diag-
nostico é baseado nas alteracdes clinicas e eletroen-
cefalograficas. A afasia estd sempre presente e pode
desenvolver-se em semanas ou meses e, muitas vezes,
¢é a primeira manifestacdo clinica.?®¢ Os testes neurop-
sicoldgicos revelam uma perturbacdo da descodificacao
fonoldgica como défice primario, a que se associa, em
consequéncia, a afasia adquirida de expressao.®® Pode
apresentar uma evolucdo flutuante, variar com periodos
de remissdo parcial espontédnea e agravamento. Pode
ainda associar-se a alteracdoes do comportamento e
sintomas psiquiatricos, incluindo irritabilidade, agressi-
vidade, défice de atencdo e sintomas sugestivos de per-
turbacdo do espectro do autismo.® Os episddios epilé-
ticos manifestam-se, na maioria dos casos, como crises
epiléticas focais, seguindo-se em frequéncia crises toni-
co-clénicas generalizadas e de auséncia.>* Corresponde
acercade0,2% de epilepsias da infancia.*

O EEG mostra a presenca de atividade paroxistica tem-
poral ou parieto-occipital bilateral, com padrao ponta-
-onda potenciada pelo sono, que deverd estar presente
em mais de 85% do tracado de sono ndo REM.27

O diagnostico diferencial pode ser muito extenso, e in-
clui défice auditivo, alteracdes especificas da linguagem,
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perturbacoes do espectro do autismo, encefalopatias
epileptiformes e doencas psiquiatricas como perturba-
cao desintegrativa da infancia.

O tratamento farmacolodgico inclui corticoterapia e an-
tiepiléticos, como valproato de sédio e diazepam.? O
tratamento cirdrgico nao é consensual, uma vez que
apenas permite controlo das crises epiléticas quando
refratdrias, e ndo a recuperacdo dos restantes sintomas,
que na maioria sao bem controlados com tratamento ou
outras intervencoes como terapia da fala, psicologia ou
tratamento psiquiatrico.

De acordo com alguns relatos das ultimas duas décadas,
0s sintomas de apresentacdo inicial parecem variar da
descricdo original desta patologia, em 1957 por Landau
e Kleffner, o que dificulta a correta identificacdo e deter-
minacao da real prevaléncia.®>¢ Um estudo epidemiologi-
€O no Japao, mostrou uma incidéncia de SLK de 1/100
0000 em criancas dos 5 aos 14 anos de idade, sendo a
prevaléncia nas criancas dos 5 aos 19 anos sob terapéu-
tica médica de 1/300 000 a 1/410 000.8? A descricdo
deste caso pretende mostrar as principais caracteristi-
cas desta sindrome, cujo diagndstico é determinado pela
suspeita clinica, que sendo precoce, tem importantes
implicacdes no progndstico.

CASO CLINICO

Apresenta-se uma crianca do sexo feminino, raca cauca-
siana, atualmente com 7 anos de idade. Na linha mater-
naareferir antecedentes familiares de epilepsia, pertur-
bacdo do desenvolvimento da linguagem e perturbacédo
de aprendizagem especifica.

A gravidez foi vigiada, sem complicacdes. Nasceu as 38
semanas, de cesariana, indice de Apgar de 9 ao primei-
rominuto e 10 ao quinto minuto. O rastreio de doencas



metabdlicas foi normal. Periodo perinatal decorreu sem
intercorréncias. O crescimento estaturoponderal foi
adequado e adquiriu os principais marcos do desenvol-
vimento psicomotor na idade esperada: sentou-se sem
apoio aos 7 meses, gatinhou aos 9 meses, teve marcha
independente aos 12 meses, disse as primeiras palavras
comsignificado antes dos 12 meses, fez frases aos 2 anos,
adquiriu o controlo dos esfincteres anal e vesical no se-
gundo ano de vida. Ingressou no infantario aos 6 meses,
nao tendo sido relatadas dificuldades na adaptacao.

Aos 5 anos de idade iniciou um quadro de alteracéo pro-
gressiva do comportamento, com dois meses de evo-
lucdo, caracterizada por agitacdo psicomotora, birras,
episodios de furia com atitudes de auto, e mais tarde,
também hetero-agressao, conduzindo a isolamento so-
cial. Acompanhou-se de perturbacdo do sono, insénia
terminal, assim como de regressao da linguagem, com
dificuldade em responder ao nome e a perguntas sim-
ples. Era referida como “parecendo que ndo ouvia” (sic).
Foram negados episodios sugestivos de crises epiléticas,
histéria de traumatismo craniano ou de infecao recente.
Foi observada na unidade de neurodesenvolvimento,
objetivando-se agitacdo psicomotora, que dificultava a
exploracao funcional. Estabelecia pouca interacao com
0 adulto, chamando a atencao através do toque, alter-
nando entre o alheamento e uma atitude de desafio, ndo
cumprindo ordens e atirando objetos para chao quando
contrariada. Ao nivel da linguagem, apresentava redu-
cdo da expressdo verbal espontanea, com perturbacdo
na articulacao verbal, vocabulario pobre e respostas
descontextualizadas.

A avaliacao formal e completa do desenvolvimento
psicomotor ndo foi possivel por incapacidade de cola-
boracao, mas revelou afasia de expressao e compreen-
sdo. Salientava-se a incapacidade na descodificacado da
mensagem verbal, tal como em nomear e identificar ob-
jetos, reconhecendo-os pela funcao. O raciocinio légico
parecia preservado. O restante exame neurolégico era
normal.

Perante um quadro clinico progressivo de afasia e alte-
racao do comportamento, colocou-se a hipdtese diag-
nostica de sindrome de Landau-Kleffner. Para confirmar,
realizou EEG que mostrou atividade paroxistica centro-
-temporal bilateral (Fig.s 1 e 2) e um padréo de ponta-
-onda continua do sono (Fig. 3). A ressonancia magnéti-
ca cranioencefélica ndo mostrou alteracoes estruturais.
O rastreio auditivo foi normal, excluindo défice auditivo.

Iniciou terapéutica com valproato de sédio (15 mg/kg/
dia), prednisolona (1 mg/kg/dia) e melatonina (1 mg/
dia). A ocorréncia de duas convulsdes tonico-clonicas
generalizadas obrigou ao aumento da dose do valproato
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FIGURA 1. Eletroencefalograma com atividade paroxistica centro-
-temporal bilateral (vigilia).

FIGURA 2. Eletroencefalograma com atividade paroxistica centro-
-temporal bilateral (vigilia).
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FIGURA 3. Eletroencefalograma com padrao de ponta-onda con-
tinua do sono.

para 20 mg/kg/dia, sem crises posteriores e desapareci-
mento de atividade paroxistica no EEG. Aos 6 meses de
corticoterapia houve recuperacao subita da linguagem
verbal, pelo que diminuiu progressivamente a dose até
suspender, tendo completado um ano.
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Ingressou numa escola mista, de criancas deficientes au-
ditivas, com recurso a linguagem gestual, assegurando
um percurso escolar adequado, se a evolucao clinica fos-
se desfavoravel. Por queixas de marcada desatencdo e
agitacao, perturbando o comportamento e desempenho
na sala de aula, foi associado o metilfenidato (1 mg/kg/
dia), favorecendo a aprendizagem e reintegracio esco-
lar. Em termos de intervencao comecou Terapia da Fala,
que ainda mantém com uma frequéncia semanal.

Aos dois anos de evolucdo da doenca, verifica-se uma
melhoria do quadro comportamental, ao nivel da ir-
requietude e sociabilizacdo. Na linguagem expressiva
apresentou dificuldades na articulacdo verbal, que esta
a recuperar, formando atualmente frases de modo es-
pontaneo e sem agramatismos. Tem-se registado uma
melhoria a nivel lexical, com conversacao e relato de
vivéncias mais pormenorizado. Sdo ainda evidentes li-
mitacdes na compreensao da linguagem oral, nomeada-
mente nos segundos sentidos das palavras, como ironia,
absurdos ou situacdes de humor. Iniciou o primeiro ano
de escolaridade com 7 anos de idade, que decorre sem
aparentes dificuldades de aprendizagem.

DISCUSSAO

Este caso descreve um exemplo de SLK numa crianca de
5 anos, do sexo feminino, que se apresentou inicialmen-
te com sintomas, predominantemente, comportamen-
tais, nomeadamente agressividade e isolamento social,
mimetizando uma perturbacao psiquiatrica.

A SLK é uma forma de afasia adquirida em criancas
com adequado desenvolvimento prévio da linguagem.
Dentro das sindromes do espectro epilepsia-afasia, é
uma patologia rara e é duas vezes mais comum No Sexo
masculino.* O diagndstico da SLK pode ser, de facto, um
desafio clinico, principalmente nos casos que nao se as-
sociam a crises epiléticas. Quando estas sdo a primeira
manifestacdo, ajudam a estabelecer o diagnostico, mas
até cerca de 1/3 dos pacientes pode mesmo nao desen-
volver epilepsia.*1© Além disso, tal como no caso descri-
to, as alteracdes do comportamento podem constituir
o primeiro sintoma. Estas podem incluir sintomas de
agressividade, alteracdes do sono, apatia e regressdo
global social, podendo alternar entre periodos de extre-
ma apatia e outros de comportamento hiperativo/agres-
sivo. Estas alteracoes podem levar a um atraso ou erro
de diagnostico. Nestes casos, a SLK deve ser diferencia-
da de doencas psiquiatricas, como transtorno bipolar. As
alteracoes especificas da linguagem néo incluem altera-
coes no EEG e geralmente as criancas ndo apresentam
desenvolvimento da linguagem inicial normal.
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No que respeita ao quadro de perturbacdo do espectro
do autismo (PEA), as principais diferencas residem na
idade de regressao da linguagem, em média mais tardia
na SLK, quando grande parte do vocabulario esté ja ad-
quirido, na auséncia de dificuldades na interacao social
ou de comportamentos restritivos. Embora possa existir
isolamento social, este é consequéncia da incapacidade
de comunicar. Neste caso, a afasia surgiu primariamente
com um défice de compreensdo a que se seguiu a per-
da quase global da linguagem expressiva, mantendo-se
preservadas as habilidades nao-verbais.

O diagnostico baseia-se na suspeicao clinica, confirma-
da pelo padrdo de ponta-onda continua caracteristico
do EEG no sono. Os exames de neuroimagem, ndo mos-
tram anomalias estruturais caracteristicas,®’ tal como
neste caso. Com o recurso a medicina nuclear, nomea-
damente com tomografia por emissdo de positroes, po-
dem ser encontradas alteracées como hipometabolismo
nas areas temporais, compativel com a disfuncédo cere-
bral da area correspondente.® Um estudo da anélise do
volume cerebral de quatro criancas com SLK, mostrou
uma atrofia cortical focal bilateral nas areas temporais
superiores, desconhecendo-se se é a causa do SLK ou
consequéncia da atividade epileptiforme refrataria.>’

Os corticoides em altas doses constituem a primeira li-
nha de tratamento, verificando-se melhoria tanto clinica
(linguagem e comportamento) como eletroencefalogra-
fica.* No que respeita as crises epiléticas, raramente sdo
graves e respondem ao tratamento com antiepiléticos
convencionais, emregra até aidade adulta.>™ Existe ain-
da uma abordagem cirdrgica, a seccao subpial multipla,
cujos resultados sdo controversos.10

O progndstico de criancas com SLK é varidvel. Em algu-
mas pode persistir perturbacdo da linguagem de forma
permanente. No entanto, é mais frequente alguma re-
cuperacao, especialmente com intervencdo adequada.
Quanto mais cedo surgem os sintomas causados pela
interrupcdo da normal maturacao dos lobos temporais
num periodo critico e precoce de formacéo e “pruning”
de sinapses, mais grave serd a evolucao a longo termo.’
Assim, o prognostico é melhor quando o inicio do qua-
dro ocorre apds 0s 6 anos e a intervencao com terapia
da fala é iniciada precocemente.’ Se ndo existir remis-
sdo completa da afasia, a evolucdo pode ser para atraso
moderado a grave da linguagem na vida adulta, podendo
estar presente até cerca de metade dos casos.”

Em conclusao, pode ser dificil distinguir casos da SLK de
outras situacoes que incluem regressao da linguagem e
especialmente se associada a alteracoes do comporta-
mento. No entanto, nos casos classicos de SLK o dese-



jo de comunicar estd mantido e a crianca é socialmente
responsiva, como se verificou no caso descrito.!® Nesta
fase do desenvolvimento, o reconhecimento precoce
pode influenciar consideravelmente o prognostico.
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